UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO

‘ FACULTAD DE MEDICINA

DIVISION DE ESTUDIOS DE POSTGRADO E INVESTIGACION
HOSPITAL GENERAL “DR. MANUEL GEA GONZALEZ"

FRECUENCIA DE CIRUGIA ORTQGNATICA EN PACIENTES CON SECUENCIA DE PIERRE ROBIN
POSTERIOR A DISTRACCION MANDIBULAR TEMPRANA TRATADOS EN EL HOSPITAL
GENERAL DR. MANUEL GEA GONZALEZ ENTRE 2009 Y 2018

TESIS
QUE PARA OBTENER EL TiTULO DE ESPECIALISTA EN

CIRUGi|A PLASTICA Y RECONSTRUCTIVA

PRESENTA:
DRA. ANDREA CARRILLO ROMERO

| ASESOR:
_ DR. JACOBO FELEMOVICIUS HERMANGUS
MEDICO ADSCRITO A LA DIVISION DE CIRUGIA PLASTICA Y RECONSTRUCTIVA DEL
HOSPITAL GENERAL “DR. MANUEL GEA GONZALEZ"

CIUDAD DE MEXICO FEBRERO DE 2020



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



HOSPITAL GENERAL “DR. MANUEL GEA GONZALEZ”

AUTORIZACIONES o

Dr. Héctor M& uel Prado Calleros -\
Direclﬂor de Ensenanza e Investigacion.

A0SPITAL GENERAY
DR. MANUEL GEA GONZALES

Dr. Jo’se Pablo Mara@ma Campillo
Subdirector de Investigacion Bio ecﬁ&bD!RECCION
VESTE"ACION

I?ra. Laura Andrade Delgado
Jefa de la Division de Cirugia Plastica y Reconstructiva

Dr. Jacobo Fe
Asesor Metodologico y Médico Adscrito d

“ius Hermangus
ision de Cirugia Plastica y Reconstructiva




La alegria al concluir esta etapa profe

AGRADECIMIENTOS

sional, no es Unicamente para mi, la comparto con mi madre, que

sin ella no podria conocer que las limitaciones no existen para las personas aguerridas, siempre se

esforzd por darme educacién y armas
personalidad e inteligencia he aprend

humano extraordinario, creyd en mi €

para vencer cualquier conflicto, con mi padre, quien gracias a su
ido a mantener mis compromisos, con mi €sposo quien es un ser

impulsé para que pudiera crecer como meédico y como persona,

comparto este sentimiento también con mi hermana y sobrino quienes me han acompafiado desde el

inicio.

Agradezco a las familias Donati, Suberville y De La Mora quienes me compartieron su hogar

innumerables veces y sin su apoyo es

Gracias a mis maestros por tener la p:
mantenerme con el anhelo de conv

depositar su confianza incondicionalm

A mis companeros Federico Ifigo y
diferentes etapas, donde comenzé

reconstructiva. .

ta meta no hubiera sido facil de alcanzar.

aciencia, por sembrar la avidez por el conocimiento en mi mente, y
ertirme, como ellos, en una gran cirujana. A los pacientes por

ente.

Luisa Armas con quienes creci a lo largo de la residencia en

mi transformacion y culmino hoy como cirujana plastica y

Be positive, patient and persistent
— Banksy




INDICE GENERAL

Contenido
1o RESUMEN .o oot eteetevesseseessssbessesessesessssessesssassssesessesasasssesesessessssessssessessses s s sss s seessessesasassaneasassesssessesaaes 1
2. INTRODUCCION. oo e Leeeeeeensmsseesscessessaesseestspeceessnsees e et oA e 2
3. MATERIALES Y METODOS oo hoeoeoeeeeeeeeseesssessssssessssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssssseessssssssessssessssessessoeans 16
4. RESULTADOS. ..ooitsieeeercereesesisssssbessssessesesessesessossessssasssssessesssssssessessessessessessessesesseesssssesssses e et s e s s esenne 17

| L]

|

_ |

B, DISCUSBION ...ccomrrreeresmssssrsssssssssessalessssmsnsnsassasssassesessassssssenseressommasmsssssse s atesemsesemees seme s osmesssesssoesemmeseessssmsmmens 18




1. RESUMEN

INTRODUCCION. Esta entidad clinica fue descrita por primera vez en 1923 por un estomatélogo llamado
Pierre Robin, la cual consiste en micognatia, glosoptosis y obstruccion de la via aérea superior. Ademas
tiene caracteristicas asociadas como paladar hendido en forma ojival o en U[1]. Este conjunto de
caracteristicas clinicas se teoriza como el resultado de un evento desencadenante por lo tanto, se
denomina una secuencia en lugar de isindrome, El evento real sigue sin comprobarse, pero se cree que
es un trastorno intrinseco o extrinseco relacionado al crecimiento de la mandibula[2]. EI pobre
crecimiento de la mandibula puede deberse a un problema genético inherente o un problema de
deformacién donde el crecimiento intrauterino esta restringido o el posicionamiento mandibular esta
alterado, en la Secuencia de Pierre Robin, la micrognatia, se cree que es la alteracion primaria la cual
conduce a glosoptosis, ésta a su vez produce obstruccion de la via aérea e incapacidad para
alimentarse[3]. La secuencia de Pierre Robin se presenta en 1 en 8500 a 1en 14,000 nacidos vivos.
mientras que la mortalidad asociada con estos sintomas esta entre 1.7 y 11.3 por ciento[5,6]Con la
introduccion de nuevos tratamientos en los ultimos 20 afios, esta tasa de mortalidad ha disminuido[7].
OBJETIVO GENERAL: Conocer la frecuencia de cirugia ortognatica en adolescentes con Secuencia de
Pierre Robin tratados con distraccion mandibular temprana tratados en el Hospital General “Dr. Manuel
Gea Gonzalez". -

MATERIAL Y METODOS. Se realizé un estudio Observacional descriptivo retrospectivo y transversal,
incluyendo a los pacientes con diagnéstico de Secuencia de Pierre Robin, con distraccion mandibular
temprana atendidos en los servicios de Cirugia Plastica y Ortodoncia del Hospital Gea Gonzalez en el
periodo comprendido de 2009 a | 2018. Se incluyeron 10 pacientes mayores de 13 afios,
independientemente del sexo, con diagnostico confirmado de Secuencia de Pierre Robin.
RESULTADOS. El 60% fueron mujeres y el resto hombres; la edad promedio de la primer cirugia fue de
5.7 meses, el 30% de los pacientes c:]ue fueron tratados con distraccion mandibular temprana tuvieron
una cirugia ortognatica en la adolescencia. La edad promedio de cirugia ortognatica fue a los 17.3 anos.
CONCLUSION. La distraccion mandibular temprana en pacientes con Secuencia de Pierre Robin es
piedra angular en en tratamiento de Secuencia de Pierre Robin. Donde se observé que con tratamiento
temprano, cirugia ortognatica se presenta con menor frecuencia.

Palabras clave: Pierre Robin, distraccion mandibular, cirugia ortognatica, micrognatia, anomalia craneofacial,
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osteotomia.



2. INTRODUCCION

| .
Esta entidad clinica fue descrita por primera vez en 1923 por un estomatélogo llamado Pierre
Robin, la cual consiste en micognatia, glosoptosis y obstruccion de la via aérea superior. Ademas tiene

caracteristicas asociadas como paladar hendido en forma ojival o en U[1].

Este conjunto de caracteristicas clinicas se teoriza como el resultado de un evento desencadenante por
\
lo tanto, se denomina una secuencia en lugar de sindrome. El evento real sigue sin comprobarse, pero
se cree que es un trastorno intrinseco o extrinseco relacionado al crecimiento de la mandibula[2]. El
pobre crecimiento de la mandibula puede deberse a un problema genético inherente o un problema de
deformaciéon donde el crecimiento intrauterino esta restringido o el posicionamiento mandibular esta
alterado, en la Secuencia de Pierre Robin, la micrognatia, se cree que es la alteracion primaria la cual
conduce a glosoptosis, ésta a su vez produce obstruccion de la via aérea e incapacidad para

|
alimentarse[3].

\
La mandibula se relaciona al posicionamiento de la lengua, por lo tanto, la micrognatia tiene como
consecuencia que la rotacién y el avance de la lengua se detenga, dando lugar, a que la lengua no
descienda de entre los pilares palatinos, lo que lleva a la falta de fusién palatina y un paladar hendido en
|
forma ojival o de U. La obstruccién de la via aérea superior es resultado de la permanencia de la lengua

presionando contra la faringe[4] aunada a la incapacidad de soportar la musculatura faringea y como es

espacio no es suficiente la lengua sale a la cavidad, lo que se conoce como glosoptosis.

La secuencia de Pierre Robin se presenta en 1 en 8500 a 1en 14,000 nacidos vivos. mientras que la

mortalidad asociada con estos sintomas esta entre 1.7 y 11.3 por ciento[5,6]Con la introduccion de

nuevos tratamientos en los ultimos 20 afios, esta tasa de mortalidad ha disminuido[7].




Este fenotipo se debe a varias causas, puede presentarse de forma aislada o sindréomica, en un estudio
con FISH se concluyé que el 40% de Secuencia de Pierre Robin es aislado y el 60% esta asociado con
otro sindrome, en particular, los sindromes de Stickler, Nager y Treacher Collins, siendo el sindrome de

Stickler el mas comun[8].

La Secuencia de Pierre Robin no sindrc’:mica se asocia con la desregulaciéon de SOX9 y KCNJ2, ambas
en el cromosoma 17. Por otro lado ‘la micrognatia se asocia con deleciones en 4p, 4q, 6gq y 11q, y
duplicaciones en 10q y 18q. El apoyo a una base genética se evidencia por una alta incidencia de
gemelos con Secuencia de Pierre Robin. Ademas, los miembros de la familia de los hijos con Secuencia

de Pierre Robin tienen una mayor incidencia de labio hendido y paladar hendido[9].
Embriologia

Para la formacién del paladar ocurren una serie de eventos que inicia con el desarrollo entre las 6 y 10

semanas.

Embriolégicamente, la cara se forma por 5 prominencias que rodean a la boca primitiva:

a. Prominencia frontonasal. Formado por mesénquima ventral y se subdivide en dos prominencias
nasales: medial y lateral. Forma la frente, nariz y boca.

b. Maxilar derecho y ¢. maxilar izquierdo. Formado por células de la cresta neural gue migran del primer
arco faringeo. Forma ambos lados de la boca.

d. Mandibular derecho y e. mandibular izquierdo[10]

El labio inferior y la mandibula se forman en la semana 4 de gestacién por fusién de los procesos

mandibulares a la linea media[11].




Tratamiento

Los tratamientos se dividen en quirtirgico y no quirtrgicos, dentro de los no quirirgicos tenemos:
a. Posicion en prono
b. Intubacién endotraqueal

c. Dispositivos de presién positiva (nasal y oral),

d. Obturadores palatinos 3

Para los tratamientos quirurgicos hay diversas opciones, si la via aérea permanece obstruida o no mejora
la calidad pese a tratamientos conservadores, se dividen en tratamiento de tejidos blando, 6seos y de la
via aérea como la traqueostomia.
a. Tejidos blandos
- Adhesién Linguo-labial
- Glosopexia
b. Esqueléticos
- Distraccion mandibular osteogénica

-  Monobloc

Proceso de Distraccion osteogénica

La distraccion osteogénica es un proceso biolégico de neo-formacién ésea a partir de dos segmentos

Oseos previamente osteotomizados gue se separan en forma gradual por una traccidon mecanica

s g N
progresiva generada por un tornillo distractor.




llizarov en 1950 explicé a través de su “Ley de tension-estrés” que la traccion gradual y el estrés estimulan

y mantienen la regeneracion y el crecimiento activo de los tejidos[12]. Entre 1989 y 1992 Mc Carthy inicié

con la distraccién clinica en humanos y demostr6 la formaciéon ésea en el sitio de la elongacién. La

osteotomia (herida inicial) desencadeha un reclutamiento celular; mientras que la fuerza mecanica linear
|

del distractor induce y dirige la formati:ién tanto de tejido 6seo, como blando[13].

Histologia

Histolégicamente se han realizado estudios de microscopia para describir la arquitectura del nuevo tejido
6seo, asi es como se han descrito 5 zonas y 4 aéreas de transicion en la brecha de distraccién a la mitad

de la fase de activacion.

Las cinco zonas que se describen son las siguientes:
Una Zona central (C)
Dos Zonas paracentral (PC)

Una Zona proximal (PP) / Una Zona distal (PD).

Las cuatro areas de transicion son;
Dos areas de vasculogénesis (V)

Dos areas de mineralizacion (mf).

La zona central es la mas celular y mas parecida al blastema, es una zona con proliferacién
mesinquimatosa. El area de transicion de mineralizacion muestra una clara anisotropia, con las
trabéculas nacientes en perfecta alineacion con la linea de fuerza de traccion. Las areas de

mineralizacién se observé la mayor p ‘oporcién de division celular durante la fase de activacion[14].
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Fases de la distraccion

1. Periodo de latencia: Tiempo transcurrido entre la cirugia (osteotomia y colocacion del distractor)
y el inicio de la distraccion. (En‘“re el primer y el séptimo dia).

2. Periodo de activacién/distracci?n: Aplicacién de las fuerzas de distraccién. indice de distraccién:
cantidad de mm por dia y ritmq de giro: se refiere a la frecuencia.
El indice recomendado es de 1mm/dia cada 24 horas, 0.5mm cada 12 horas o 0.25mm cada 6
horas y 2mm/dia en neonatos. Las variaciones pueden provocar union fibrosa (>1.5) o
consolidacion prematura (< 0.5). (Se completa en 3-4 semanas)

3. Periodo de consolidacion: Tiempo transcurrido entre el final de la distraccion y el retiro, ya que
una vez completada la distracc%én el dispositivo debe permanecer para garantizar la induccion de
la osificacion, la mineralizaci()rll y la consolidacion. La estabilidad del distractor es un factor de

suma importancia en esta fase. (Duracién de 4 a 8 semanas). Los dispositivos internos se

mantienen tres meses y los externos 6 semanas[14].
Caracteristicas del distractor ideal

e Trauma minimo

e Maximo confort

e Estético

o Garantizar ganancia de direccién y tamario planeado
e Minimo riesgo de infeccién

¢ Posibilidad de continuar distraccion

e Remocion minimamente invasiva




Distraccion mandibular

A partir de 1994 el Dr. Ortiz Monasterio aplicé el uso de distractores extra orales mono y bidireccionales

para elongar rama y cuerpo mandlbulTr en pacientes con microsomia hemifacial e hipoplasia mandibular.
|

La distraccién mandibular tiene como principales objetivos conseguir una adecuada oclusion, restablecer

3 . - | - . . -
las dimensiones de la mandibula y reconstruir la Articulacion Temporomandibular.

Ha demostrado ser exitosa en pacientes con dimorfismo leve a moderado, siempre que exista un
programa clinico integral que mantenga una reserva 6sea adecuada en caso de futuras intervenciones,

una seleccién apropiada de vectores, sobre-correccion y manejo integral con ortodoncia.

Actualmente existen multiples sistemas de distraccién tanto externos, como internos.

o Externos: Unidireccional, bidireccional o multiplanar. Dependen de pines intradseos para transmitir
la fuerza. Permiten > 40mm d? distancia avanzada. Sus principales ventajas son que permiten
trabajar con menor reserva 6sea y alterar la direccidon durante el proceso y sus desventajas son
que pueden ser inestables y dejar cicatriz visible.

o [nternos Sumergidos. Dispositivos de distraccion dento-soportados. Pueden ser uniplanares,
telescopicos o curvilineos. Permiten maximo 25 mm de distancia avanzada. No dejan cicatrices
visibles y tienen menos riesgo de lesiones nerviosas e infecciones; sin embargo, son mas dificiles
de retirar. Indicados cuando la meta es una ganancia de longitud moderada y en una sola direccién

(vertical). Contraindicados cuando la reserva ésea es <12mm de ancho[15].




El paso critico en cualquier distraccic’Tn es determinar el vector apropiado. Asi mismo, son muchos los
factores que determinan el momento indicado para la intervencién inicial. Existe la teoria de que la
distraccion mandibular a temprana edad permite mayor compensaciéon del maxilar con crecimiento

subsecuente. Mientras que hay quienes consideran que la colocacién de los distractores previo a la

denticion mixta representa un reto. ‘

Vectores

La posicion del distractor determina el vector.
El vector de distraccion se define como el angulo entre el eje mayor del dispositivo y el plano oclusal
promedio.
e Horizontal: Forma un angulo <3i0°. Resulta en un minimo aumento en la longitud de la rama; pero
un cambio importante en la linea media. Util en deficiencias de cuerpo bilaterales (Pierre Robin)

e Oblicuo: Forma un angulo de ehtre 30-45° (45-60°). Para defectos de longitud de rama y cuerpo.

¢ Vertical: Forma un angulo de entre 45-90° (60-90°). Alargar la rama mandibular (Treacher Collins)

Técnica quirargica

En la valoracion preoperatoria se deberan realizar mediciones del canto lateral — comisura bucal, borde
orbitario inferior central — comisura bucal, posicién del pogonion y del gonion.
e Abordaje intraoral: Se realiza ur‘la incisién de 3-5 cm en la mucosa oral del vestibulo lateral seguida
de diseccién subperidstica paral exponer el angulo mandibular y la rama ascendente.

e Abordaje Submandibular: Incisién de Risdon. Un través de dedo por debajo del angulo mandibular

|
(mas frecuente en neonatos).




Se realiza el marcaje del sitio de la corticotomia planeada y del sitio de insercion de ambos pines
(respetando el nervio alveolar inferi?r). Se realiza la corticotomia oblicua (en los neonatos en “L”
invertida”) y se extiende desde el borde libre a nivel alveolar hasta el angulo mandibular (siguiendo el
patron de crecimiento). Se deben preservar 6-8 mm de la segunda cortical para proteger al nervio y a la

arteria. Se recomienda interrumpir la corticotomia en cuanto se observe hueso esponjoso sangrante.

Dos tornillos de titanio de entre 2-3.5mm de diametro se introducen de forma percutanea de 3-5 mm en
frente y detras de la corticotomia. Se deberan de colocar los pines paralelos uno al otro a una distancia

de 2-3cm. Se cierra la mucosa con sutura absorbible y se coloca el dispositivo de distraccion.

Se recomienda realizar control radioldgico a la tercera semana.

Durante la fase de consolidacién; los musculos de la masticacion actian sobre el hueso en regeneracion

y logran una modificacioén de la morfologia, un aumento en la distancia bigonial y en la dimensién vertical.

|
En los casos sindromicos se prefieren los distractores bidireccionales o multi-planares, para los cuales
se requieren corticotomias de doble nivel (vertical en el cuerpo y horizontal en la rama) con colocacion

de tres pines.




Complicaciones

o Infeccién
o Lesion de nervio alveolar inferior

o Fracturas del hueso transportalclo

o Consolidacién prematura / Retraso de consolidacién
o Anquilosis de la ATM
o Reabsorcién ligera del hueso transportado
o Inestabilidad del distractor
o Desviacién del vector

o Cicatriz visible

o Costo elevado

Dentro de los tratamientos quirtirgic s se encuentra la distraccion mandibular osteogénica temprana,

como piedra angular, para mantener la via aérea permeable e impacta positivamente evitando la

|
progresién de alteraciones en la deglucion, apnea obstructiva del suefio y reflujo gastroesofagico.
Ademas al tratar el problema principal,! se tienen beneficios como ganancia de peso por alimentacion oral

y asi evitar gastrostomia.




Se trataran a continuacion los principTIes problemas en la Secuencia de Pierre Robin:

Obstruccion de la via aérea |
Es la principal indicacién de urfenma para distraccion mandibular osteogénica temprana.
|
Inicialmente el tratamiento para la apertura de la via aérea se basaba en traccion mandibular.
Actualmente esta en desuso S/a que se observé que en gran numero de casos presentaban
anquilosis de la articulacién ten‘1poro mandibular. Posteriormente como unico tratamiento se utilizd
la adhesion linguo-labial, hasta que en Karp y McArthy inciaron con la distraccién osteogénica
hemimandibular en pacientes con alteraciones craneofaciales y al analizar una serie de estudios
decidieron ultilizarla de manera bilateral en un grupo de pacientes con Secuencia de Pierre Robin,
Sindrome de Nager y Treacher Collins. Los resultados mas relevantes se presentaron en los
pacientes con Secuencia de Pierre Robin, ellos demostraron que la distraccion mandibular
osteogénica se puede realizar de manera segura a muy temprana edad ademas predeciblemente
alivia los sintomas obstructivqs de la via aérea que se originan de la base de la lengua con
mediciones objetivas donde demostraron consistentemente un aumento en la seccion transversal
de la via aérea[17]. Se pudo concluir ademas que la base de la lengua de manera predictiva sigue
al menton en su punto anterior como la mandibula se ensancha por las inserciones del musculo
geniogloso[18]. Las ventajas que tiene el tratamiento para liberar la via aérea son:
|

- Evitar traqueostomia.- la traqueostom ia es una técnica que asegura y controla la via aérea, sin

embargo, no se utiliza de manera inicial por la morbilidad, como, estenosis subglética,

traqueomnialacia, neumonia y el alto costo. Actualmente se utiliza como ultimo recurso para

control de la via aérea[20]. Se demostro que mediante la distraccidon mandibular osteogénica

11




en pacientes con Secuencia de Pierre Robin, disminuida drasticamente la necesidad de

tragueostomia, aun en neonatos con obstruccién de la via aérea severa[21].

Decanulizacién.- En pacientes con obstruccion de via aérea severa que requirieron intubacion

oro-traqueal o traqueostomia, se observé que posterior al tratamiento con distraccion

mandibular osteogénica temprana se podia decanular de manera segura a la semana del
procedimiento quirtrgico[28]. Aunque se prefiere mantener al paciente intubado o con la canula
para asegurar la via aérea durante la primer semana[19] pero cumplida la semana de
distraccion no se es necesa;rio gue permanezcan con intubacién oro-traqueal y la via aérea no

se obstruye nuevamente[22,23].

Apnea obstructiva del suefio.- Los neonatos con Secuencia de Pierre Robin presentan con

frecuencia alteraciones en los patrones respiratorios al dormir, la mayoria con apnea

obstructiva del suefio.

" . | o . . . .
En un estudio para verificar los patrones de suefio en pacientes con Secuencia de Pierre Robin,
se realizo polisognografia preoperatoria y postoperatoria donde se hicieron mediciones que

incluyeron indice de apnea-hipopnea, indice de apnea-hipopnea obstructiva, indice de apnea

central, tiempo total de suefio con saturacién de oxigeno arterial por debajo del 90%, saturacion

\
de oxigeno pico, saturacion de diéxido de carbono y la presencia de retencion de CO2 [24,28].

En pacientes con apnea ob|structiva del suefio severa, se observé que posterior a distraccion
. P | o . i A 3

mandibular osteogénica temprana comparado con adhesion liguo-labial hay significativamente

menor incidencia de apnea obstructiva del suefio en los pacientes tratados con distraccion

mandibular osteogénica temprana [25]. Presumiblemente, el avance de la mandibula mediante

. 12




la distraccion mandibular osteogénica aumenta el espacio anatémico de la via aérea superior,

lo que mejora y posiblemente elimina la apnea obstructiva del suefio [24].

| 0 .
Apnea central del suefio: En contraste con la frecuencia informada anteriormente del 14.9%

para apnea central del suefio en la poblacion pediatrica general [26, 27], én la poblacién con
Secuencia de Pierre Robin es significativamente mayor hasta de 55.8%[24]. Esto indica que la
Secuencia de Pierre Robin también puede incluir trastornos en el control de ventilacion del
sistema nervioso central, chn indice de apnea-hipopnea, indice de apnea-hipopnea obstructiva
e indice de apnea central con una edad postnatal en aumento. Ademas, el analisis de
subconjuntos de pacientes con Secuencia de Pierre Robin sin tratamiento quirdrgico pero con
multiples polisognografias tz‘ambién revelaron una diferencia significativa en el indice de apnea-
hipopnea, indice de apnea- I1ipopnea obstructiva e indice de apnea central con el avance de la

edad postnatal. De hecho, los indices apnéicos de seguimiento mediano plazo fueron mas

altos que los indices apnéicos iniciales.

De esta manera se demostrd que hay una mejora significativa en indice de apnea-hipopnea,

indice de apnea-hipopnea obstructiva e indice de apnea central , asi como el tiempo total de

suefio con saturacioén de oxigeno arterial por debajo del 90%, en pacientes que se sometieron

|
a distraccion mandibular osteogénica, se concluye que la distracciéon mandibular osteogénica
tiene implicaciones terapéuticas significativas no solo para apnea obstructiva del suefio, pero
|
también para apnea central del suefio en bebés con Secuencia de Pierre Robin [24].

\
Mejorar la oxigenacion.- Posterior a distraccion mandibular osteogénica, se realizaron

mediciones de los niveles de oxigenacion, aquellos con saturaciones preoperatorias de 72-
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76%, con saturacién de oxigeno postoperatoria entre 91-95% con seguimiento hasta por un

afo, comparado con otras técnicas para mantener la via aérea permeable [29].

e Alteraciones de la deglucion.- En un estudio que se realizé6 mediante videofluroscopia con bario
para detectar desordenes durante la deglucion en poblacién de lactantes menores con Secuencia

de Pierre Robin, se consideraron anormales los siguientes parametros:

o Transito faringeo mayor a 1 segundo, porque aumenta el riesgo de broncoaspiracion.

o Entrada de bario al vestibulo laringeo por arriba de las cuerdas vocales o a la traquea
(mas alla de las cuerdas vocales).

o Episodios de reflujo cion pH intraesofagico de 4 o menor durante al menos 15 segundos.

o Movimientos anormales de la lengua.

En esta poblacion se realizd distraccion mandibular osteogénica y se reveld6 mediante

videofluoroscopia postoperatoria:

o Ausencia de bario el vestibulo laringeo ni aspiracién de bario.

o Transito faringeo menor a 1 segundo.

o Sin estasis de materigl residual.

o No se detectaron episodios de reflujo gastroesofagico, Ginicamente eventos aislados de

pH menor a 4 menores de 15 segundos.

o Ausencia de movimientos anormales de la lengua [30].
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‘ _
Al tratar las alteraciones de la deglucion en estos pacientes tenemos como objetivos los siguientes:

- Evitar gastrosomia.- Las alteraciones que se consideran riesgos para gastrostomia son la
incapacidad para manejo de secreciones, broncoaspiracion o entrada de alimento a la faringe.

|
Se realiz6 un estudio que concluye que mediante el tratamiento de distraccion mandibular se

puede evitar la gastrostomia ya que mejora las alteraciones de la deglucién, ademas que

disminuir costos de hospitalizacion de manera global [31].

Queda clara la competitividad de la distraccion mandibular osteogénica de manera temprana, pero a
largo plazo, ;,Qué ocurre con el esqueleto facial de estos pacientes? Se cree que los pacientes tratados
con distraccion mandibular osteogénica en la etapa neonatal mostré mejorar la discrepancia maxilo-
mandibular y hay estudios que sugiejren gue la distraccién mandibular osteogénica es un tratamiento
eficaz para los pacientes con Secuencia de Pierre Robin al resolver de manera sostenible el problema
desencadenante de la secuencia, el crecimiento mandibular desde recién nacido. El seguimiento a largo
plazo de esta patologia no es comun, éin embargo en nuestra institucién contamos con pacientes tratados

tempranamente que actualmente estan con madurez esquelética.
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3. MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 un estudio observacional descriptivo retrospectivo y transversal revisando bases de datos de
pacientes de la Clinica de Cirugia Ortognatica, en el Departamento de Cirugia Plastica y Reconstructiva,
base de datos de pacientes de la Clinica de Craneofacial, en el Departamento de Cirugia Plastica y
Reconstructiva y base de datos de pacientes de Consulta Externa del Departamento de Ortodoncia del
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez con diagnostico de Secuencia de Pierre Robin entre 1ro. de

enero de 2009 al 31 de diciembre de 2018.

Se identificaron los expedientes de pacientes que fueron sometidos a distraccion mandibular temprana
de 13 afios de edad o mas con diagngstico de Secuencia de Pierre Robin que acudieron a valoracion y

tratamiento a la Clinica de Craneofacial y Clinica de Ortognatica.
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4. RESULTADOS

En el periodo de 2009 al 2018 se tienen registrados un total de 459 nuevos casos de alteraciones
craneofaciales en nifios y 1530 pacientes adolescentes o adultos, de estos se obtuvieron 17 pacientes
con diagnostico de Secuencia de Pierre Robin mayores de 13 afnos de edad, tratados en este centro

desde la infancia, 10 de ellos con distraccion mandibular temprana y que cumplieron criterios de inclusion.

El 60% fueron del sexo femenino, el resto masculino; la edad promedio de la distraccién mandibular
| p

\
temprana en meses fue de 5.7 (minima 1; maxima 10).

El 70% de los pacientes con distraccion mandibular temprana no fueron sometidos a cirugia ortognatica,
el resto de los pacientes si recibieron tratamiendo con cirugia ortognatica en la adolescencia o adultez;
la edad promedio en afios de los pacientes con cirugia ortognatica fue 18.3 (minima 16; maxima 22) el

tiempo transcurrido en afos desde la distraccion mandibular temprana hasta la cirugia ortognatica fue

en promedio 17.3 (minima 15.16; méx}ima 21.25).
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5. DISCUSION

Zhang R, et.al. concluyen en un estudio retrospectivo en 2018 que la distraccion osteogénica temprana
ha sido motivo de discusion, pero se ihat visto que tiene buenos resultados en pacientes con Secuencia

de Pierre Robin con obstruccion de la via aérea [29] manteniendo niveles de oxigenacién adecuados,

pero que cambios a futuro encontramos a nivel del esqueleto facial.

Acorde con Do J, et.al. en 2018 los resultados propuestos en un estudio retrospectivo de cohorte de 22
pacientes con diagnéstico de Secuencia de Pierre Robin, todos los pacientes presentaron hipoplasia
bimaxilar y eran propensos a la hiperdivergencia, con una tasa de maloclusién dental de clase Il del
41%. Un aumento en el crecimientolanterior de la mandibula aun retrusiva explica principalmente la
aparicion de una maloclusion de clase Il [34]. Donde concluyen que tanto el tratamiento conservador de
la via aérea como palatoplastia antes de los 11 meses alteran el crecimiento del esqueleto facial,

requiriendo osteotomias en la adolescencia.

Steimbarg et. al., en otro estudio de 2015 concluyeron que la distraccion infantil es altamente exitosa
para evitar la traqueostomia; sin embargo, las complicaciones dentales y relacionadas con los nervios
siguen sin notificarse. El seguimiento Iregular con un dentista pediatrico y el reconocimiento temprano de
la lesion son esenciales. Aunque la lesion del nervio alveolar inferior parece ser poco frecuente (2.5%),

la debilidad permanente del depresor del labio inferior es mas comun de lo que se informé anteriormente

(15%), la lesion nerviosa podria también afectar el crecimiento del macizo facial [35].
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Ortiz-Monasterio, et.al. en 2002, realizaron un estudio retrospectivo de cohorte de 23 pacientes con
Secuencia de Pierre Robin, de manera clinica el Dr. Ortiz-Monasterio los dividié en IV Grupos.

El Gurpo | esta conformado por el espectro mas grave de Secuencia de Pierre Robin, son neonatos con
obstruccién aguda de la via aérea que no responden a tratamiento conservador y requirieren intubacion
endotraqueal. El Grupo Il lactantes menores que fueron egresados del hospital porque respondieron a
medidas conservadoras para mantenejr permeable |a via aérea, pero fueron reingresados en los primeros
meses de vida por dificultad para alimentacién, broncoaspiraciénes recurrentes y bajo peso. El Grupo
lll, prescolares y escolares con micrognatia y con sintomatologia de apnea obstructiva del suefio. Grupo
IV, escolares, adolescentes y adultos dependientes de traqueostomia[16], concluyeron que la distraccion
mandibular es exitosa para la via aérea permeable y evitar apnea obstructiva del suefio, sin saber que

pasa durante el crecimiento esquelético de los pacientes a futuro.

Denny A., et.al., en el 2004 asegura que para el tratamiento de esta etiologia se requiere de un equipo

multidisciplinario, asi como técnicas oﬁodéntico~quir0rgicas desde temprana edad[17].
Limitacion del estudio.

Al buscar mas antecedentes de nuestro estudio, notamos en la revision bibliografica en literatura
cientifica que no se cuentan con estudios parecidos a este, lo que nos permite realizar esta revisién, con
el inconveniente de no poderla comparar con otros estudios. De igual manera, ésta revision se limité a
nuestro centro hospitalario que si bien es centro de referencia para malformaciones craneofaciales, no
podemos considerar que hemos captado a todos los pacientes con éste padecimiento por no ser un
estudio multicentrico. Aunado a que en este estudio el nimero de expedientes encontrado es pequefio,
el cual tiene el efecto de subestimacion o ausencia de diferencias de las medias observadas. El objetivo

de este estudio fue determinar la frecuencia de cirugia ortognatica en pacientes tratados con distraccion
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madibular temprana, nuestros resultados indican disminucién de la frecuencia de cirugia ortognatica en
la adolescencia en pacientes que fueron tratados tempranamente con distraccion mandibular, que puede
ser explicado por la terapéutica precoz de la alteracién inicial que llevé a la secuencia. Los resultados
arrojados deben ser interpretados con‘ cautela, y este estudio podria ampliarse para el desarrollo de un
estudio experimental con alto rigor metodolégico que ademas permitira hacer mediciones mas
especificas para poder llevar este conocimiento a toma de decisiones en materia de tratamiento de esta

patologia con veracidad y mejores resultados para estos pacientes.
6. CONCLUSION

La distraccion mandibular temprana en pacientes con Secuencia de Pierre Robin es sin cabida a dudas
la piedra angular en cuanto a tratamiento quirtrgico. A pesar que los resultados presentados en este
estudio no son estadisticamente significativos, pudimos observar que el nimero de pacientes con
tratamiento distraccion mandibular temprana y cirugia ortognatica en la adolescencia o adultez es menor
que aquellos que fueron operados de manera precoz. Lo que sugiere que el crecimiento facial se
desarrolla de mejor manera si se realiza distraccion mandibular de manera precoz. Se requiere

ampliacién de lineas de investigacion con alto rigor metodoldgico a largo plazo.
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